A case of a congenital unilateral multicystic kidney and a review of 126 cases in Japan by 奥村, 哲 et al.
Title先天性偏側性多嚢腎の1例 --本邦126例の臨床統計について--
Author(s)奥村, 哲; 杉澤, 裕; 平澤, 精一; 長谷川, 潤; 坪井, 成美; 阿部,裕行; 吉田, 和弘; 西村, 泰司; 秋元, 成太










先 天 性 偏 側 性 多 嚢 腎 の1例
一 本邦126例の臨床 統計 につ いて一
日本医科大学泌尿器科学教室(主任:秋元成太教授)
奥村 哲 ・杉澤 裕 ・平澤 精一
長谷川 潤 ・坪井 成美 ・阿部 裕行
吉田 和弘 ・西村 泰司 ・秋元 成太
   A CASE OF A CONGENITAL UNILATERAL MULTICYSTIC 
      KIDNEY AND A REVIEW OF 126 CASES IN JAPAN 
            Satoshi OKUMURA, Yutaka  SUGIZAWA, Seiichi HIRASAWA,
 Jun HASEGAWA, Narumi  TsuBoI, Hiroyuki ABE, 
           Kazuhiro YOSHIDA,  Taiji  NISHIMURA and Masao AKIMOTO 
                  From the  Department of Urology, Nippon Medical School 
 (Director: Prof. M. Akimoto) 
   A 3-year-old boy was admitted to our hospital with complaints of left flank mass 
and growth retardation. Examinations with IVP (Fig.  1), retrograde pyelography (Fig. 4) 
and cystoscopic examination (Fig. 3) showed a left nonopacified kidney, and right hydro-
ureteronephrosis due to stenosis of the midureter. Two large cystic patterns were found in 
the left kidney by ultrasonic scanning tomography (Fig.  2)  ; and, the left kidney was found 
to be occupied by a round and homogeneously low density mass by CT scanning (Fig. 6). 
The left renal artery was not demonstrated on the aortogram (Fig. 5). The patient was 
diagnosed to have a left congenital unilateral multicystic kidney, and laparotomy was per-
formed. The left kidney was easily removed, and the part with stenosis in the right ureter 
was removed, then end-to-end anastomosis was performed. Grossly, two large cysts (upper 
and lower part) and connective tissues were found in the left kidney (Fig. 7), and the vessels 
of the renal pedicle were filiform. No luminal formation of the renal pelvis or ureter was 
found. The epithelium of the cyst wall (Fig. 8) was deciduated leaving the connective 
tissue and smooth muscle, as shown by the histological examination. Histological examination 
of the parenchymal tissue (Fig. 9) between the two cysts showed primitive glomeruli and 
renal tubules among abundant connective tissue, but no cartilage tissue. 
   Statistic examination and discussion have been made of 126 cases of congenital multicy-
stic kidney reported in Japan. 
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376 泌尿紀要30巻3号1984年
緒 言
先 天性 偏 側 性 多 嚢 腎congenitalunilateralmulti-
cystickidneyは,従来 まれ な 疾患 で あ る と考 え られ
て い たが,最 近 そ の 認 識 が 深 ま り,小 児 例 を中 心 と し
て,報 告 が 増 加 傾 向 に あ る.最 近 わ れわ れは そ の1例
を経 験 した の で,そ の概 略 を述 べ る と と も に,本 邦




















































































現症:栄 養状態は普通であ り,浮腫,貧 血,黄 疸,





入 院 時 検 査 所 見 ・血 液 赤 血 球500×10`/mm3,白
血 球26,800/mm3,血色 素13.59/dl.ヘマ トク リッ ト
39.7%,尿素 窒 素12.8mg/dl,クレア チ ニ ンo.75mg/
dl,尿酸4.Omg/dl,総蛋 白6.59/dl,Na140mEq/L,
K4.3mEq/L,CIIOlmEq!L尿 蛋 白(一),糖
(一),沈渣:赤 血 球o～1/HPF,白 血 球o～1/HPF,
細 菌(一),心 電 図,胸 部 単 純 写 真,腹 部 単純 写 真 は い
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鰹雛 綴譲
驚 診 議 櫛〆 哨一 一 腎＼誉驚




















みると,左 腎動脈は 造影されなか った.IVP,超音
波検査を裏付けるように,腎 部CTス キャンニング
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これは確定診断の意味が こめ られているためであ り,
診断技術が進歩した現在,放 置しても問題がないとい









































































































































































して い る.VelliQsandGarrett25)も,嚢胞 壁 が 腎 孟
に 類 似 した 構 造 を 有 す る こ とを 強調 し,本 症 を尿 管 芽
異 常 に よ る もの と して い る.確 か に 自験例 の 嚢胞 壁 の
構 造 も,上 皮 は 剥 離 し て いた が,組 織 学 的 に 腎孟 に 酷
似 して い た.こ の説 を 裏 付 け る も うひ とつ の論 拠 は,
嚢 胞 が 腎孟,尿 管 と交 通 し て い る症 例 の存 在 で あ ろ う.
第2の 考 え方 と して 「failureofunion」説 が 有力
で あ る.Hildebrandt26)は尿 管 芽 の欠 陥 が 起 因 とな り,
造 後 腎組 織 の発 育 が抑 え られ,後 腎側 が 盲 端 とな っ て
しだ い に 拡 張 し嚢 胞 が形 成 さ れ る と述 べ て い る,こ の
説 を裏 付 け る根 拠 は① 嚢 胞 間 に 交通 の な い こ と② 嚢 胞
が 腎孟 ・尿 管 と交 通 を 持 つ もの が ほ とん どな い こ とで
あ ろ う,
第3の 考 え方 とし てFriedmanら27)は本 症 に み ら
れ る 「腎血 管 の発 育 不 全 」 に 着 目 し,こ れ が 腎 の 発 育
不 全 お よび嚢 胞性 変 化 に強 く関係 して い る の であ ろ う
と述べ て い る.
最後 の 考 え方 と してBigler28)は,嚢胞 壁 内に 筋 肉
組 織 と石 灰 化 が あ り,か つ結 合組 織 内に 軟 骨が あ る こ
とか ら,こ れ は 過誤 腫 の性 格 を示 す もの で あ り 「腎 の
dysorganization」も考 慮 し な くて は な らな い と述 べ
て い る.
なお 本 症 はGleasonら29)の腎 嚢 胞 性疾 患 分類(Ta-
ble6)のRenaldysplasiaの項 (1)totalに分類
され,か っtotaldysplasiaはaplasticdysplasia
と本症 に 二 分 さ れ る こと を 付記 して お く,
加 えた,
385
本 論文 の内容 の要旨は1982年12月,第414回日本泌尿器科
学 会東京地 方会において発表 した.
本 論文を作製 す るに際 し,病理 学的所見に関 し御教授 を賜
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